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Incipient myelomatosis or

essential hyperglobulinemia with
fibrinogenopenia

ldag Waldenstroms
ALymphadenopathyren MAKroglubulinemi

AAnemia and thromboc (WM)

AHyperviscosity

AOronasal bleeding

AElevated erythrocyte sedimentation rate (SR)
ALymphoid cells and mast-cells in bone marrow :# {'.5,

AUltracentrifuge: large globulin

Waldenstrom J. Acta Med Scand 1944



Oversikt - min forelasning om WM

A Symtom och klinisk bild
A Utredning
A Behandling

A Framtiden



Blodcancer & manga olika sjukdomar
iInom blod - Immunsystemet

A Akuta
I Akut lymfatisk leukemi (ALL)
I Akut myeloiskleukemi (AML)
I HOg-maligna lymfom

A Kroniska

I Kronisk lymfatisk leukemi (KLL ),

I Kronisk myeloiskleukemi

I Harcellsleukemi

i Lag-maligna lymfom hit hér Waldenstroms makroglobulinemi
I Myelom



Lag-maligna (indolenta) lymfom

De lag-maligna sjukdomarna ar

A Ej botbara

A Svarar bra pa behandling

A kroniska, liksom hégt blodtryck, diabetes m.m.

De hog-maligna / akuta sjukdomarna kan botas
A Kraversnabbtomhéndertagande
A Intensiv cytostatika behandling



Ratt diagnos och bedomning av prognos

A Noggrann utredning

A Manga behandlingsalternativ
i Arbetsformaga, anpassad sjukskrivning
I Livskvalitet
i Langtidsdverlevnad



Nationell organisation av blodcancer

A Diagnos grupper (initierade av professionen)

I KLL, AML, KML, ALL, MDS, myelom, lymfom, MPN
och WM

A Kvalitetsregister INCA
A Biobanker

ANat i o guwdelihe® (pdfessionen)

A Vardprogram (RCC)

A Kliniska studier

AoLife scienced forskning
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o Svenska lymfomregistret
(del i blodcancerregistret)

Register rapport

Problem
1) Lag andel patienter i kliniska studier

A 2000-2002: 5.2% \‘ I

A 2012-2015: & 2) Otillracklig registrering av sena
\ behandlingslinjer biverkningar

3) Stora skillnader i 6verlevnad:

\\ A Unga jamfort med aldre
LN A Olika regioner
[ .



NLG
Nordic
Lymphoma
Group




Internationellt samarbete
IWWM, IWMF

Patient forum
A Boston,Venedig Stockholm, London och Amsterdam



Waldenstrom sjukdomen

A Waldenstroms makroglobulinemi - en ovanlig blod-
sjukdom - tillhor gruppen lymfom sjukdomar

A Orsaken till sjukdomen &ar okand

A En 6kad forekomst
A hos patienter med autoimmuna sjukdomar

A | vissa familjer
A Eventuellt arftligt samband ej klarlagt



WM ar ett slags lymfom

International WorkshoVM
Athens 2002

Enl WHO- klassifikationen Stackholm 200¢
WM ar ett lymfoplasmacytisk Newbort 2012
|ymf0m London 2014

Amsterdam 2016




WM 1 diaghos

Benmargsinfiltration

i Sma lymfoplasmacytiska lymfocyt
| Intertrabekular vaxt

I Typisk iImmunfenotyp

I Mikromiljo

V Biopsi med immunfargning (IHC)
V Aspiration och flodescytometri



Blodprover

M-komponent eller M -protein

Normala Immunoglobuliner ar antikroppar
viktiga for svar pa infektioner
AgG
AgA
Agl\/l produceras av abnormala plasmacytoida
celler

Jile]=
AgD



HOog SR

A Makromolekyl (stor molekyl)

A Monoklonalt immunoglobulin av IgMtyp
d produceras av tumoér celler

A Roda blodkroppar oklibbar ihop6 o ¢ h
bildar sma klumpar

A Blod flodet forlangsammas speciellt i sma
blodkarl
A



Specifik provtagning

Serumelforeaned immunfixation
Prov | termos,specvid kdldkanslighet

Hemolysprovewrid anemi

A DAT= direkt antiglobulirtest, autoantikroppar mot-antigen
I evprov i termos foikoldagglutininer

Kdldagglutinin titermedtemperatur optimum

Serum viskositet (vid hyperviskositetsymtom/Mkomponent 40g/1)?
P-FLG= fria latta kedjor?
Dygnssamling av urirfor protein elektrofores



Datortomografiex buk

sjuka lymtkn




M-s p I kseram kravs for WM diagnos

Oberoende av IgM koncentration

> @ Splenomegali + IgM
spike

. Differential diagnosis:
MYD88 mutations status Splenisk marginal zons lymfom

till hjalp vid differentiering fran CD22+ and CD11c+
A Marginal zons lymfom

A IgM- myelom

A KLL med plasmacytisk/cytoid

differentiering




